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Mémoire

Hémianopsie latérale homonyme et atrophie corticale
postérieure

Homonymous hemianopia and posterior cortical atrophy

M. Formaglio a,c,d,*, P. Krolak-Salmon a,c,d, C. Tilikete a,c, M. Bernard a,c,
B. Croisile b,d, A. Vighetto a,c,d
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r é s u m é

Introduction. – L’atrophie corticale postérieure (ACP) est un syndrome clinicoradiologique

associant un déficit progressif des fonctions visuelles supérieures et une atrophie corticale

de la partie postérieure des hémisphères. Une hémianopsie latérale homonyme (HLH) a

rarement été décrite dans ce syndrome.

Méthodes. – Nous rapportons six observations de patients ayant consulté pour une gêne

visuelle ayant amené à la découverte d’une HLH documentée par un examen instrumental.

Une imagerie cérébrale anatomique a été réalisée systématiquement et une étude des débits

sanguins cérébraux a été effectuée dans quatre cas.

Résultats. – L’HLH était associée à une atteinte progressive des fonctions visuelles et ges-

tuelles supérieures. Le diagnostic présomptif clinique était finalement une maladie d’Alz-

heimer dans cinq cas et une dégénérescence corticobasale dans un cas. L’imagerie montrait

une ACP et un hypodébit de même distribution corrélée à la latéralisation de l’HLH.

Conclusion. – Dans l’ACP, les lésions dégénératives peuvent affecter les aires visuelles

associatives et primaires avec pour conséquence une HLH. L’HLH vraie est rare, proba-

blement sous-diagnostiquée faute d’une recherche systématique. Une HLH « isolée » et « à

imagerie normale » doit faire considérer une forme débutante d’ACP. Il faut réaliser une

évaluation neuropsychologique et une imagerie cérébrale à la recherche de signes cliniques

et radiologiques d’ACP.
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a b s t r a c t

Introduction. – Posterior cortical atrophy (PCA) is a clinically and radiologically defined

syndrome, in which predominant symptoms focus on higher visual dysfunction with
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progressive course and association with cortical atrophy or hypometabolism that predo-

minates in the posterior part of the hemispheres. Homonymous hemianopia (HH) has rarely

been described in this syndrome.

Methods. – We report on six patients (four females, two males, aged 63 to 80) referred for

visual disorder which led to demonstration of HH using perimetry testing. These patients

were followed for 1 to 5 years after discovery of HH. Brain imaging with MRI or CT scan was

obtained in the six cases and a SPECT scan was performed in four cases.

Results. – HH was left-sided in four cases and right-sided in two cases. Associated symptoms

related to higher visual dysfunction were simultagnosia, alone or as part of a full Balint’s

syndrome, alexia, constructional apraxia, dressing apraxia, visual form agnosia, prosopagno-

sia and hemispatial neglect. These symptoms were mild at onset but invariably worsened with

disease progression. Dementia eventually developed in all cases. The clinical diagnosis was

probableAlzheimer’sdisease infivecasesand corticobasal degeneration inone case.Radiology

showed posterior cortex atrophy in all cases as well as reduced cerebral blood flow in the same

region, with an asymmetrical pattern compatible with the side of HH.

Conclusion. – Elementary cortical lesions in PCA can develop mainly in the associative visual

areas and even in the primary visual area, resulting in HH. HH has rarely been documented in

PCA, but its prevalence would probably be higher if systematic search was conducted.

Apparently isolated HH of insidious onset should suggest PCA and lead to neuropsycholo-

gical testing and search for discrete atrophic changes of the posterior cortex on MRI as well as

for metabolic alterations with SPECT or PET.

# 2008 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.
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1. Introduction

L’atrophie corticale postérieure (ACP) est un syndrome

clinicoradiologique individualisé dans le cadre des syndromes

démentiels d’origine neurodégénérative, qui se caractérise par

une altération progressive des fonctions visuelles supérieures

contrastant avec une épargne au moins relative de la mémoire

et des autres fonctions cognitives, associée sur l’imagerie à

une atrophie qui prédomine sur les régions postérieures du

cortex (Benson et al., 1988). Les étiologies de l’ACP sont

hétérogènes, mais la majorité des cas autopsiques révèle des

lésions de maladie d’Alzheimer (MA) (Renner et al., 2004). Les

symptômes visuels comportent au premier plan des troubles

visuospatiaux, en particulier une simultagnosie isolée ou dans

le cadre d’un syndrome de Balint, mais aussi une alexie, une

désorientation topographique, une agnosie visuelle, une

prosopagnosie. Des troubles praxiques, une agraphie, un

syndrome de Gerstmann ou une aphasie peuvent compléter le

tableau (Croisile et al., 1991). L’absence de déficit primaire de la

vision fait partie des critères diagnostiques proposés dans la

description princeps (Benson et al., 1988), mais des cas

comportant une hémianopsie latérale homonyme (HLH) ont

été rapportés dans des observations cliniques (Tang-Wai et al.,

2004) et anatomiques (Renner et al., 2004) d’ACP. Ces

observations demeurent anecdotiques et l’HLH n’a pas fait

l’objet d’une étude spécifique. Nous décrivons six observations

d’HLH documentée par une étude du champ visuel à un stade

précoce d’ACP.
2. Patients et méthode

Cette étude rétrospective rassemble les cas observés entre

1999 et 2005, dans un service de neurologie à orientation

neuro-ophtalmologique, répondant aux critères suivants :
� d
ocumentation d’une HLH, complète ou non, par un examen

en perimétrie statique automatisée ou en perimétrie

dynamique de Goldmann, effectué dans le cadre d’une

consultation de neuro-ophtalmologie ;
� d
’origine dégénérative probable, sur les données cliniques et

d’imagerie ;
� e
t présente à la phase initiale de la maladie.

Six observations répondant aux critères précédemment

définis ont été retenues. L’examen du champ visuel a été

effectué avec l’appareil de Goldmann (un cas) ou avec un

appareil de perimétrie automatisée (Humphrey ou Métrovi-

sion), qui a exploré avec un programme standard la sensibilité

rétinienne de points répartis dans les 30 degrés centraux (cinq

cas). Les indices de fiabilité fournis par les appareils ont été

pris en compte et seuls les cas d’HLH dont les indices étaient

corrects ont été retenus. L’imagerie cérébrale réalisée à l’issue

de la première consultation a consisté en une IRM ou un

scanner X crânien et une étude des débits sanguins cérébraux

(DSC) par tomographie à émission monophotonique à

l’HMPAO a été réalisée dans quatre cas. Tous les cas furent

soumis à un examen neurologique et un examen neuropsy-

chologique informel, complété dans deux cas par un examen

psychométrique.
3. Résultats

3.1. Cas no 1

Un homme de 66 ans, droitier, consulta pour une gêne

progressive depuis six mois dans la partie périphérique du

champ visuel gauche. Il n’exprimait aucune autre plainte.

L’acuité visuelle (AV) était de 10/10 pour chaque œil et le fond

d’œil (FO) était normal. L’examen du champ visuel en
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perimétrie statique automatisée révéla une HLH gauche

(Fig. 1). L’IRM encéphalique mettait en évidence une atrophie

du cortex occipital, bilatérale mais plus marquée à droite, bien

visible au niveau du pôle postérieur et de la scissure calcarine

(Fig. 2a). L’analyse des DSC montrait un hypodébit postérieur

bilatéral, à prédominance temporo-pariéto-occipitale droite

(Fig. 2b). L’examen objectivait également des troubles visuo-

perceptifs pour les formes, avec des difficultés pour recon-

naı̂tre des dessins d’objets superposés et pour identifier des

photographies complexes. Il existait également une apraxie

constructive et une simultagnosie modérée. On ne relevait pas

de plainte de mémoire. Trois ans après la première consulta-

tion, les troubles visuels s’étaient aggravés et l’examen notait

une agnosie visuelle, une alexie, une désorientation topogra-

phique, une prosopagnosie et une négligence hémispatiale

gauche. Des troubles de la mémoire verbale épisodique et un

syndrome dyséxécutif s’étaient développés. Le score au MMS

était de 25/30, avec un rappel des mots limité à un sur trois. Au

test des cinq mots, le score était de 6/10, sans bénéfice de

l’indiçage. Deux ans plus tard, le tableau clinique était celui

d’un syndrome démentiel suggérant une probable MA. Le MMS

était de 21/30. À ce stade, le patient nécessitait une aide pour

les gestes de la vie quotidienne en raison des troubles visuels

et praxiques.

3.2. Cas no 2

Une femme de 69 ans, droitière, consulta pour une plainte

visuelle mal définie évoluant depuis trois mois. L’examen du
Fig. 1 – Étude du champ visuel des six observations en

périmétrie statique automatisée (cas no 1 à 5) et en

périmétrie cinétique de Goldmann (cas no 6). L’appareil de

perimétrie automatique Métrovision met en évidence le

champ visuel persistant (cas no 3) tandis que le Humphrey

permet la visualisation du déficit (cas no 1, 2, 4 et 5).

Visual field of the six cases evaluated in static perimetry (cases

1 to 5) or cinetic perimetry (case 6). Metrovision’s system

emphazises the residual visual field (case 3) whereas

Humphrey’s technique highlights the visual field defect. (cases

1, 2, 4 and 5).
champ visuel par perimétrie automatisée mettait en évidence

une HLH droite (Fig. 1). Le FO était normal, l’AV était chiffrée à

3/10. Il existait une alexie sans agraphie, qui pénalisait le

chiffrage de l’acuité et une désorientation topographique.

L’IRM encéphalique montrait une atrophie corticale pariéto-

occipitale prédominant à gauche avec une dilatation ven-

triculaire. Les DSC étaient sévèrement réduits dans la partie

postérieure des hémisphères, surtout dans la région temporo-

pariéto-occipitale gauche. Après deux ans d’évolution, l’alexie

et la désorientation topographique s’étaient aggravées. Le

tableau s’était enrichi d’autres déficits visuels, à savoir une

ataxie optique dans l’hémichamp gauche, une simultagnosie,

une apraxie du regard et une prosopagnosie. Il s’était

développé une apraxie constructive, gestuelle et d’habillage,

ainsi qu’une aphasie fluente, avec manque du mot et

paraphasies, une agraphie et des troubles de la mémoire

épisodique. La patiente était dépendante pour tous les actes de

la vie quotidienne et était douloureusement consciente de ses

difficultés. Le tableau était évocateur du diagnostic de MA

probable.

3.3. Cas no 3

Une femme de 63 ans, droitière, consulta pour des troubles

visuels complexes évoluant depuis deux ans. L’AV était de 6/10

pour chaque œil et le FO était normal. L’examen du champ

visuel en perimétrie statique automatisée révélait une HLH

gauche (Fig. 1). On relevait une apraxie du regard, une

simultagnosie, une agnosie visuelle d’objet, une alexie avec

agraphie, une apraxie réflexive et d’habillage, ainsi qu’une

prosopagnosie, une négligence hémispatiale gauche et une

altération de la mémoire épisodique verbale. L’IRM encépha-

lique montrait une atrophie corticale et sous-corticale

postérieure asymétrique, plus marquée du côté droit. Les

DSC révélaient un hypodébit bilatéral dans la région temporo-

occipitale et pariétale postérieure, prédominant à droite. Un

an plus tard, les troubles de mémoire s’étaient majorés. La

patiente était désorientée dans le temps et son évocation de

l’actualité était pauvre. Elle n’était plus autonome et pré-

sentait une anxiété sévère, en lien avec la conscience de ses

troubles. La présentation était compatible avec un diagnostic

de MA probable.

3.4. Cas no 4

Une femme de 80 ans consulta pour des troubles visuels

progressifs et une gêne à la marche évoluant depuis deux ans.

L’AV était difficilement chiffrable en raison d’une alexie et

d’une simultagnosie et le FO était sans particularité. Le champ

visuel évalué par une perimétrie statique automatisée mettait

en évidence une HLH droite massive (Fig. 1). L’examen

neurologique montrait une apraxie mélokinétique bilatérale

prédominant à droite avec grasp, associée à un syndrome

parkinsonien akinétorigide doparésistant de l’hémicorps

droit. L’IRM encéphalique montrait une atrophie corticale et

sous-corticale bilatérale, prédominant dans la région pariéto-

temporo-occipitale gauche, avec des sillons corticaux élargis

et une dilatation des cornes ventriculaires occipitale et

temporale gauche. Après deux ans d’évolution, la patiente

avait développé des troubles cognitifs sévères, comportant des



Fig. 2 – Cas no 1. (A) : IRM cérébrale en coupe axiale (séquence T2) et coronale (séquence T1) : atrophie corticale occipitale,

prédominant du côté droit, au niveau de la scissure calcarine et du pôle postérieur (flèches). (B) : Débits sanguins cérébraux

par tomographie à émission monophotonique à l’HMPAO (coupe axiale et sagittale droite) : déficits bilatéraux à

prédominance temporo-pariéto-occipitale droite (flèches).

Case 1. (A): Brain MRI T2-weighted axial and T1-weighted sagittal sections: occipital cortical atrophy predominant on the right side,

it is more pronounced in the calcarine scissure and in the posterior pole (arrows). (B): Regional cerebral blood flow demonstrated by

(99m)Tc-HMPAO SPECT imaging (right axial and sagittal sections): bilateral hypoperfusion more marked in the right temporo-

parieto-occipital areas (arrows).
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troubles de mémoire verbale, un manque du mot et une

apraxie gestuelle. La station debout était devenue impossible

et la main droite n’était plus fonctionnelle. La patiente était

grabataire et demeurait consciente de ses troubles. Le

diagnostic suspecté était celui de dégénérescence corticoba-

sale.

3.5. Cas no 5

Une femme de 70 ans consulta pour des difficultés visuelles

dans l’hémichamp gauche, d’installation progressive sur

plusieurs mois. L’AV était de 7/10 pour chaque œil et le FO

était sans particularité. Une HLH gauche était objectivée par

un examen en perimétrie statique automatisée (Fig. 1).

L’examen identifia des troubles visuels élaborés, avec une

simultagnosie, une agnosie des formes, une prosopagnosie et

une apraxie constructive. Il existait aussi des troubles de la

mémoire verbale épisodique et la patiente ne se rappelait que

d’un mot sur trois lors du MMS. L’imagerie cérébrale montrait

une atrophie corticale prédominant dans la région pariétale

droite avec une dilatation de la corne occipitale droite. Les DSC

révélaient un hypodébit postérieur bilatéral prédominant du

côté droit. Après deux ans d’évolution, les troubles de

mémoire étaient devenus massifs et le tableau s’était enrichi

d’une négligence hémispatiale gauche et d’une apraxie

d’habillage. Il avait été retenu le diagnostic de MA probable.

3.6. Cas no 6

Un homme de 71 ans consulta pour une gêne visuelle évoluant

depuis un an. Il se plaignait de difficultés pour reconnaı̂tre les
ensembles, les couleurs, certains objets et pour la lecture. Il

décrivait également des troubles de la mémoire épisodique

prédominantsur les faits récents.L’AVétaitde4/10pourchaque

œil et le FO était sans particularité. L’examen du champ visuel

de Goldmann montrait une HLH gauche, avec une épargne du

croissant temporal (Fig. 1). Le patient ne se rappelait que d’un

mot sur trois lors de l’évaluation du MMS et son orientation

temporelle était perturbée. L’IRM encéphalique mettait en

évidence une atrophie des sillons corticaux des lobes occipitaux

ainsi qu’une atrophie hippocampique. Un an plus tard, les

troubles visuoperceptifs s’étaient aggravés et comportaient une

simultagnosie, un syndrome de Balint complet, une alexie et

une désorientation topographique. Ils s’accompagnaient de

troubles de mémoire, d’un manque du mot et d’une apraxie

gestuelle, constructive et d’habillage. Le MMS était de 17/30. Le

diagnostic suspecté était celui de MA probable.
4. Discussion

Les six observations regroupent quatre femmes et deux

hommes, âgés de 63 à 80 ans, ayant consulté pour une gêne

visuelle globale ou latéralisée d’installation progressive et

rapportée à une HLH documentée par un examen du champ

visuel. L’atteinte prédominante de la partie postérieure des

hémisphères est suggérée par les symptômes visuels corti-

caux au premier plan, la focalisation de l’atrophie radiologique

ainsi que les hypodébits sanguins régionaux. Les examens du

champ visuel ont été réalisés dans les six premiers mois des

troubles pour trois cas, à un an pour un cas et à deux ans du

début chez deux patients. Dans tous les cas, les résultats de
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l’examen du champ visuel ont été fiables et aucune autre

cause que la pathologie dégénérative n’a été relevée pour

rendre compte de l’HLH. Celle-ci est latéralisée dans quatre cas

au côté gauche et dans deux cas au côté droit. L’HLH est

complète et congruente dans deux cas, incomplète et non

congruente dans quatre cas. À l’exception du cas 3, l’HLH

s’accompagnait d’une épargne de la représentation maculaire.

Le seul cas étudié avec l’appareil de Goldmann, qui permet

d’étudier le champ en périphérie au-delà de 30 degrés, montre

une épargne du croissant monoculaire temporal. En termes de

corrélations anatomocliniques, on peut rapporter l’HLH à une

lésion de l’aire visuelle primaire au moins dans trois cas, à

savoir les deux cas avec HLH complète et congruente (cas 1 et

4) et le cas avec épargne du croissant temporal (cas 6). Les deux

premiers cas indiquent une lésion globale de la scissure

calcarine, le dernier une lésion respectant la partie la plus

antérieure de cette scissure. Les trois autres cas comportant

une HLH incomplète et non congruente (cas 2, 3 et 5) peuvent

relever soit d’une lésion parcellaire de l’aire visuelle primaire,

compatible avec un processus dégénératif débutant, soit d’une

lésion des radiations optiques. Cette dernière hypothèse n’est

cependant pas confortée par les données d’imagerie. L’épar-

gne maculaire est fortement suggestive d’une lésion de l’aire

visuelle primaire, son absence n’infirmant cependant pas

cette localisation. Au total, les données campimétriques de

tous les cas orientent vers une atteinte de l’aire visuelle

primaire. La diversité de ces champs visuels peut être

expliquée par la répartition des fibres rétiniennes au sein

des radiations optiques et du cortex occipital. Les fibres

rétiniennes inférieures décrivent une boucle au sein du lobe

temporal tandis que les fibres supérieures passent par le lobe

pariétal, elles se projettent respectivement sur la lèvre

supérieure et inférieure de la scissure calcarine. Les fibres

maculaires se terminent à la partie postérieure de la scissure

tandis que les fibres correspondant à la périphérie du champ
Tableau 1 – Caractéristiques démographiques et description c
symptômes presents.
Demographic characteristics and clinical features of the patients.

Patients Cas 1 Cas 2 Cas 3

Motif de consultation Gêne visuelle Gêne visuelle Gêne visue

Âge (années) 66 69 63

Sexe F/H H F F

HLH G/D G D G

Simultagnosie X X X

Alexie X X X

Prosopagnosie X X X

Héminégligence X X

Apraxie constructive X X

Apraxie d’habillage X X

Agnosie visuelle d’objet X X

Apraxie du regard X X

Apraxie idéomotrice

Ataxie optique X

Agraphie X X

Agnosie topographique X

Durée du suivi (années) 5 2 2

Diagnostic probable MA MA MA
visuel temporal monoculaire (fibres de la demi-lune) se

projettent sur sa partie la plus antérieure. Plus l’atteinte est

postérieure, plus la congruence est grande. Selon que ce

processus dégénératif de la partie postérieure des hémisphè-

res concerne la partie antérieure ou postérieure de la scissure,

on peut observer une épargne maculaire ou du croissant

monoculaire temporal. Un seul cas a bénéficié d’une périmé-

trie cinétique de Goldmann, ce qui ne permet pas de juger de la

fréquence de l’épargne monoculaire temporale alors que

l’épargne de la représentation maculaire semble fréquente.

Dans tous les cas, l’HLH est associée à un ensemble de

déficits des fonctions visuelles puis gestuelles corticales,

comportant par ordre de fréquence décroissant une simulta-

gnosie, isolée ou dans le cadre d’un syndrome de Balint, une

alexie, puis une apraxie constructive et d’habillage, une

agnosie des formes, une prosopagnosie, une négligence

hémispatiale, puis une apraxie gestuelle et une désorientation

topographique (Tableau 1). La prévalence des symptômes

neurovisuels varie selon le moment de l’évolution. S’agissant

d’un travail rétrospectif dans lequel les données cliniques et le

suivi n’ont pas été recueillis de manière homogène, il est

difficile d’établir des corrélations entre les signes neuropsy-

chologiques et le degré d’évolution. Nous retrouvons néan-

moins dans notre série la prédominance des troubles

visuospatiaux et de l’atteinte du canal « dorsal » occipitopa-

riétal (Tang-Wai et al., 2004 ; McMonagle et al., 2006). Le cas 1 se

singularise par le caractère pratiquement isolé de l’HLH au

stade initial de la maladie. La baisse de l’AV, notée dans

plusieurs des cas, ne relève probablement pas d’une atteinte

de la vision centrale, mais d’une pénalisation lors de l’examen

par l’alexie et la simultagnosie. Ces observations ont égale-

ment en commun leur évolution progressive qui a conduit à un

syndrome démentiel dans un délai de un à cinq ans. Le

diagnostic étiologique ne peut être établi en l’absence

d’autopsie. Cependant, sur les données de la clinique et de
linique des patients. Les croix correspondent aux

The cross signs designate presence of clinical signs.

Cas 4 Cas 5 Cas 6

lle Gêne visuelle +

difficulté à la marche

Gêne visuelle Gêne visuelle +

trouble de mémoire

80 70 71

F F H

D G G

X X X

X X

X

X

X X

X X

X X

X

X X

X

X

2 6 7

DCB MA MA
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l’évolution, ces observations évoquent un possible diagnostic

de dégénérescence corticobasale dans un cas et de MA dans

cinq cas.

Nous considérons que ces six observations correspondent à

une ACP, sachant qu’elles ne seraient pas qualifiées de

manière équivalente selon les critères de définition utilisés

dans les principales études de la littérature. Benson et al.

(1988) retiennent pour critères une altération des fonctions

visuelles élaborées, qui prédomine sur les autres atteintes,

notamment de la mémoire, associée à une atrophie posté-

rieure radiologique et à une absence de déficit des fonctions

motrice et visuelle élémentaires. Sur ces critères, aucune de

nos observations ne peut être retenue par le fait même de la

coexistence d’une HLH. Tang-Wai et al. (2004) utilisent une

définition plus large, dans laquelle le déficit visuel d’installa-

tion progressive est prédominant, n’est pas expliqué par une

« pathologie ophtalmologique primaire » et s’associe à une

atrophie pariéto-occipitale sur l’imagerie ou à une hypoperfu-

sion/hypométabolisme postérieur, tout en excluant les cas

comportant au stade initial les symptômes majeurs de la

maladie à corps de Lewy, à savoir des hallucinations visuelles,

des fluctuations cognitives et un syndrome parkinsonien. Sur

les critères précédents, cinq de nos six observations seraient

retenues dans le cadre d’une ACP. La série anatomique de

Renner et al. (2004) a été définie sur des critères encore moins

contraignants, à savoir la présence d’une « dysfonction

corticale postérieure progressive », non expliquée par un

déficit ophtalmologique « primaire », qui peut être isolée ou qui

le plus souvent est prédominante dans le cadre d’un syndrome

démentiel, sans que l’imagerie ne montre nécessairement

d’atrophie. Nos six observations seraient retenues selon ces

critères.

Nos observations ne sont pas uniques. Si la recherche

d’une HLH n’est signalée que très rarement dans la

littérature consacrée aux ACP, sa présence est mentionnée

de manière anecdotique dans plusieurs observations. Dans

les séries publiées après celle de Benson et al. (1988), une HLH

a été signalée, au stade initial ou au cours de l’évolution,

dans deux des 19 cas de McMonagle et al. (2006), dans un des

neuf cas de Schmidtke et al. (2005), dans sept cas sur 38 de la

série de Whitwell et al. (2007), dans quatre des huit cas

rapportés comme « variante visuelle de la MA » par Lee et

Martin (2004) et dans 15 des 40 cas de Tang-Wai et al. (2004).

En outre, une HLH a été documentée dans plusieurs cas

anatomiques, qui reflètent la diversité étiologique de l’ACP.

Une HLH était ainsi présente dans deux des 21 cas testés par

champ visuel parmi une série de 27 cas vérifiés anatomi-

quement par Renner et al. (2004). Une HLH était mentionnée

en association à des troubles visuospatiaux progressifs dans

un cas de dégénérescence corticobasale confirmée à l’autop-

sie (Tang-Wai et al., 2003), dans un cas anatomique de

démence à corps de Lewy révélée par un syndrome

parkinsonien rapidement suivi d’une HLH (Bashir et al.,

1998), ainsi que dans un cas de maladie de Creutzfeldt-Jakob

(Jacobs et al., 2001). Une HLH était également documentée

par Cogan (1985) dans un cas ultérieurement confirmé par

biopsie comme une MA. Ce travail rapportait une série de

troubles visuoperceptifs comme symptômes focaux de début

d’une démence dégénérative avant même la publication de

Benson et al. (1988).
L’expression de la MA sous la forme d’une ACP correspond

à une distribution topographique des lésions de dégénéres-

cence neurofibrillaire (DNF) et des dépôts amyloı̈des diffé-

rentes de celles de la MA habituelle. Ces anomalies

histologiques ont dans ces cas une prédilection pour les

régions postérieures, le cortex visuel primaire et les aires

visuelles associatives, alors que l’hippocampe, le subiculum et

le cortex frontal sont relativement épargnés (Hof et al., 1997,

Tang-Wai et al., 2004). De manière concordante, il a été montré

une corrélation entre la densité des lésions de DNF dans les

aires visuelles 18, 19 et 37 et le déficit observé lors d’épreuves

évaluant l’agnosie visuelle associative dans une population

non sélectionnée de MA (Giannakopoulos et al., 1999). Dans les

étiologies autres que la MA ayant comporté une HLH, il a

également été observé une prédominance des lésions dans le

cortex de l’aire visuelle primaire et des aires visuelles

associatives, qu’il s’agisse de la démence à corps de Lewy

(Bashir et al., 1998) ou de la dégénérescence corticobasale

(Tang-Wai et al., 2003).

Notre série est la première à décrire spécifiquement et à

documenter une HLH comme mode d’entrée dans la maladie.

Il est probable qu’une HLH est plus fréquente que la rareté des

cas de la littérature pourrait le laisser supposer. La prévalence

réelle est sous-estimée en premier lieu par le fait que le champ

visuel n’est jamais évalué de manière systématique, sauf dans

la série de Tang-Wai et al. (2004), où elle atteint 47 % des cas.

Dans la plupart des études, l’évaluation du champ visuel se

limite en un examen par confrontation (Benson et al., 1988). En

second lieu, il est probable, que dans un certain nombre de cas,

les troubles attentionnels et praxiques ne permettent pas une

évaluation campimétrique fiable, ce qui contribue également à

sous-estimer la prévalence de l’atteinte de l’aire visuelle

primaire. Enfin, la distinction entre HLH et héminégligence

peut être malaisée, en particulier chez des patients présentant

des troubles cognitifs multiples et surtout lorsque l’évaluation

du champ visuel se limite en un examen par confrontation.

Une héminégligence sévère peut d’ailleurs simuler une HLH

sur une périmétrie (Meienberg et al., 1986). Cette difficulté est

illustrée dans la publication originale de Benson et al. (1988),

où l’on peut remarquer une contradiction (typographique ?)

entre la description dans quatre des cinq cas d’une extinction

visuelle latéralisée et la mention dans le Tableau 1 d’une HLH

droite pour le cas 3. Une extinction visuelle ou une héminé-

gligence a été signalée dans huit cas sur 40 dans l’étude de

Tang-Wai et al. (2004). Dans notre série, quatre patients ont

développé une héminégligence gauche. Cependant au stade

initial, où l’HLH a été documentée, aucun syndrome de

négligence n’était noté. Nous considérons que dans nos six

cas l’HLH correspond à un déficit visuel et non pas à une

négligence.

Nos observations entrent dans le cadre des HLH à « IRM

normale », en ce sens que l’examen ne révèle pas de lésion

focale au niveau des voies visuelles rétrochiasmatiques.

Diverses étiologies sont alors à évoquer : démence dégénéra-

tive, maladie de Creutzfeldt-Jakob, infarctus occipital à

minima et hyperglycémie non-cétosique (Brazis et al., 2000).

Toutefois, dans nos observations, l’IRM ou le scanner ne

peuvent être considérés comme normaux. L’imagerie montre

dans tous les cas une ACP ou cortico-sous-corticale, affectant

le lobe occipital et le plus souvent la partie postérieure du lobe
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pariétal. Cette atrophie est à développement asymétrique

dans cinq cas. L’HLH correspond dans tous les cas au côté où

prédomine l’atrophie. Les DSC sont altérés dans les régions

postérieures des quatre cas étudiés, avec chaque fois un

hypodébit bilatéral et asymétrique cohérent avec l’asymétrie

de l’atrophie et la latéralisation de l’HLH. Bien que notre série

soit limitée, l’atrophie plus marquée du côté droit s’accorde

avec la prédominance des lésions droites dans l’ACP (Nestor

et al., 2003).

En conclusion, une HLH vraie peut être documentée au stade

initial de l’une des affections neurodégénératives à expression

démentielle. Elle s’associe le plus souvent à des désordres

visuoperceptifs dans le cadre d’un syndrome de dysfonction

progressive du cortex hémisphérique postérieur, mais il est

concevable qu’elle puisse être un temps presque isolée. L’HLH

est probablement moins exceptionnelle qu’il ne semble dès lors

que l’analyse du champ visuel est systématique et qu’elle est

renouvelée dans le temps. La mise en évidence d’une HLH

n’élimine donc pas une affection dégénérative, même s’il faut

rechercher de principe sur l’imagerie une pathologie associée,

notamment vasculaire. Devant une HLH apparemment isolée

sans lésion focale à l’imagerie, il convient de réaliser un examen

neuropsychologique à la recherche d’agnosies visuelles ou de

troubles praxiques et de rechercher des signes radiologiques

d’ACP. L’imagerie fonctionnelle a particulièrement sa place

dans ce cadre, qu’il s’agisse du SPECT ou de la TEP, utilisant

comme marqueur le flurodesoxyglucose (Schmidtke et al.,

2005 ; Atchison et al., 2006) ou le « PIB », plus spécifique des

lésions amyloı̈des (Ng et al., 2007). L’association de troubles

visuoperceptifs progressifs aux données de l’imagerie assurera

le diagnostic syndromique d’ACP.
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